先天 性 左 侧 须 内 动脉 缺失 继 发 帕 金 森 综 合 征 一 例 并 文献 复习 
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【摘要 】 先 天 性 颈 内 动脉 缺失 是 一 种 罕见 的 先天 性 发 育 异 常 , 常 与 贷 动脉 闭 
BURSA Sk ACA) 相关 结 构 异 常 有 关 。 临 床 症状 谱 从 无 症状 ， 到 Homer 
综合 征 、 视 野 缺 失 、 三 叉 神 经 痛 、 搏 动 性 耳鸣 、 记 忆 力 障碍 / 痴 采 、 短 和 暂 性 脑 缺 
血 发 作 、 颅 内 动脉 瘤 、 蛛 网 膜 下 腔 出 血 、 垂 体 功 能 减退 和 多 吉 官 发 育 畸 形 等 。 本 
文 报道 1 例 先 天 性 左 侧 ICA 缺失 伴 Homer 综合 征 以 及 动脉 瘤 ， 并 继 发 由 金森 综 
合 症 的 病例 ， 并 进行 文献 复习 ， 以 提高 对 这 - 罕见 合并 症 的 识别 。 
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[ Abstract] Congenital absence of internal carotid artery (ICA) is a rare congenital 
developmental anomaly, associated with carotid canalatresia and ICA related structural 
abnormalities. The clinical symptoms range from asymptomatic status, to Horner syndrome, loss 
of visual field, trigeminal neuralgia, pulsing tinnitus, memory dysfunction/dementia, transient 
ischemic attack, intracranial aneurysm, subarachnoid hemorrhage, pituitary dysfunction, and 
developmental malformations in multiple organs. We report a case of congenitalabsence of left 
ICA with Horner syndrome aneurysm, and secondary Parkinsonism. Furthermore, a review of the 
literature was conducted to improve the recognition of this rare complication. 
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先天 性 颈 内 动脉 缺失 (Congenitalabsence of the internal carotid artery) 是 一 种 
ULSI A hk (ICA) 先天 性 发 育 异 常 ， 发 病 率 不 到 0.01% 中 。 由 于 在 胚胎 发 
育 过 程 中 颈 动 脉 管 与 ICA 关系 密切 ， 先 天 性 ICA 缺失 常 与 颈 动脉 闭锁 以 及 ICA 
相关 结构 异常 有 关 ， 如 眼 动 脉 起 源 变异 、 垂 体 发 育 不 全 、 交 感 神经 发 育 不 良 、 侧 
文 循环 通路 发 育 异常 等 所 .这 种 疾病 的 临床 表现 范围 从 无 症状 到 Horner 综合 征 、 
视野 缺失 、 三 又 神经 痛 、 捕 动 性 耳鸣 、 记 忆 力 障碍 /痴呆 、 短暂 性 脑 缺 血 发 作 (TIA), 
颅 内 动脉 瘤 、 蛛 网 膜 下 腔 出 血 (SAH)、 垂 体 功能 减退 和 多 器 官 发 育 畸形 等 。 年 
轻 患 者 多 表现 为 发 育 迟 缓 或 SAH; 在 老年 患者 中 通常 表现 为 TIA 中 。 在 这 些 异常 
中 ， 颅 内 动脉 瘤 的 负担 最 重 忠 ,相关 报道 也 较 多 。 但 与 先天 性 ICA 缺失 相关 的 由 
金森 综合 征 的 报道 较 少 。 现 报道 1 例 先天 性 ICA 缺失 伴 Horner 综合 征 以 及 动脉 
瘤 ， 并 继 发 由 金森 综合 症 的 病例 ， 并 进行 文献 复习 ， 以 提高 对 这 一 罕见 疾病 的 认 


识 。 
1 病例 资料 


患者 ， 男 ，61 岁 ， 因 “ 右 侧 肢体 乏力 3 年 ， 加 重 1 月 ”于 2015 年 6 月 3 
日 首 诊 。 患 者 于 2012 年 逐渐 出 现 右 下 肢体 乏力 沉重 感 ， 行 走动 作 缓慢 ; 后 渐 发 
展 至 右上 上肢 沉重 乏力 ， 间 断 手 拌 。 无 二 便 障碍 。 既 往 有 高 脂 血 症 、 右 下 肢 动脉 
栓 病史 ; 否认 睡眠 障碍 等 病史 。 入 院 查 体 : 左 侧 眼 裂 小 ， 左 瞳孔 二 右 瞳 和 孔 ， 对 光 
反射 正常 ， 左 侧面 颈 部 干燥 无 汗 。 右 侧 肢 体 肌 力 V 级 ， 右 侧 肌 张力 轻 度 增高 ， 
N TURCA E, 右 侧 Barbinski 征 阳性 。 结 合 患者 慢性 进行 性 加 重 的 病程 ， 
= 左 侧 Horner 征 阳 性 ， 右 侧 锥 体 束 征 和 锥 外 系 体征 ， 初 步 考虑 左 侧 颈 部 交感 神经 
a 或 脑 干 / 锥 体外 系 病变 可 能 。 入 院 后 查 血 尿 类 常规 、 血 粮 、 电 解 质 、 凝 血 四 项 、C 
反应 蛋白 、 二 聚 体 、 甲 状 腺 功能 、 叶 酸 、 维 生 素 B12、 铜 蓝 蛋 白 、 重 金属 、 风 
温 、 类 风 温 、 免 疫 、 肿 瘤 全 套 等 均 正 常 。 查 头颅 MR 示 脑 姜 缩 ， 颅 内 未 见 异常 信 
号 。TCD 提示 左 侧 ICA 闭塞 可 能 。 进 一 步行 头颅 CTA DA: 左 侧 颈 总 动脉 平 颈 2 
椎 体 处 分 出 左 颈 外 动脉 ， 左 ICA 缺 如 ， 其 顶端 形态 平 印 光滑， 无 鸟 嘴 样 、 梭 形 改 
变 〈 图 1 一 图 2) ; 其 远 端 直至 颅 内 ， 未 见 延 续 血 管 及 血 流 ; Æ ICA 孔 内 未 见 
E (AND, ETOZAN ICA ZARA, OF ICA-C7 段 小 动脉 瘤 以 及 右 锁骨 下 
动脉 起 始 部 瘤 样 扩张 。 综 合 患 者 的 症状 体征 以 及 影像 学 结果 ， 患 者 左 侧 Horner 
征 ， 考 虑 为 左 侧 先 天 性 ICA 缺失 所 致 ， 最 后 诊断 考虑 为 : 1) AMER ICA HR 
失 ; 2) 帕 金 森 综合 征 可 能 ， 帕 金森 病 待 排 ，3) 颅 内 动脉 瘤 。 建 议 患 者 予以 左旋 
多 巴 治疗 等 对 症 治疗 ， 患 者 拒绝 后 出 院 。 

后 续 对 该 患者 进行 了 7 年 随访 , 随访 中 过 程 中 患者 出 现 右 侧 上 下 有 玻 沉重 僵硬 
感 以 及 右手 抖动 逐渐 加 重 ， 右 手 精细 动作 受累 ， 动 作 人 迟缓 ,姿势 步 态 异 常 ， 串 
自述 “左右 侧 象 两 个 人 ”, 并 自 感 记忆 力 下 降 。 患 者 先后 加 用 多 巴 胺 受 体 激动 剂 、 


$ 


Pl 


左旋 多 巴 、 安 坦 、 雷 沙 吉 兰 等 治疗 ,疗效 均 欠 佳 。 近 期 患者 再 次 门诊 复诊 ， 查 体 
示 : 慌张 步 态 ， 面 部 表情 减少 ， 左 侧 Horner Es AMALIA DH, BAHR 
同 动作 减少 ， 右 侧 肢 体 轻 度 失 用 。UPDRS: 52 分 ，H-Y 分 期 3 期 。 认 知 功能 评分 
显示 MMSE20 分 ，MoCA20 分 ， 主 要 表现 为 执行 功能 下 降 。 复 查 头颅 MRI 示 : 脑 姜 
缩 ( 左 侧 顶 叶 、 人 额 叶 萎 缩 比 右 侧 明显 ) 。 复查 CTA 仍 示 左 侧 ICA 先天 缺 如 以 及 左 
ICA-C7 段 小 动脉 瘤 以 及 右 锁骨 下 动脉 起 始 部 瘤 样 扩张 。 回 溯 患 者 近 10 年 的 病史 ， 
主要 特点 为 : 慢性 进行 性 加 重 的 右 侧 肢体 沉重 乏力 僵硬 , 逐渐 出 现 右 侧 肢 体 失 用 
以 及 认 知 功能 障碍 ; 查 体 表现 为 面具 脸 ， 慌 张 步 态 ， 右 侧 锥 体外 系 体征 ， 以 及 对 
左旋 多 巴 等 对 症 治 疗效 果 不 佳 。 根 据 2016 版 中 国 帕 金森 病 的 诊断 标准 ”， 该 串 
者 在 发 病 10 年 后 仍 局 限于 单 侧 受 累 ， 且 对 左旋 多 巴 治 疗 反 应 欠 佳 ， 排 除 原 发 性 
PD, 考虑 为 帕 金 森 综 合 征 。 结 合 患者 既往 左 侧 先 天 性 ICA RH, 左 侧 Horner 4E, 
颅 内 动脉 瘤 等 ， 病 因 诊 断 考虑 先天 性 ICA RATAN LE EM SRA OME 
(Vascular parkinsonism, VaP) 。 

2 文献 复习 

应 用 计算 机 检索 PubMed 数据 库 以 及 万 方 数据 库 ， 检 索 截 至 2022 年 4 月 的 

以 “先天 性 ICA 缺失 〈Congenitalabsence of ICA artery) ”和 “ 帕 金 森 综合 征 
( parkinsonism) ” “血管 性 帕 金 森 综 合 征 《Vascular parkinsonism) ”等 关键 词 
的 相关 文献 , 未 发 现 类 似 报 道 , 增加 关键 词 “ICA 闭塞 (ICA occlusion >”, “ICA 
狭窄 CICA stenosis) ”后 进一步 检索 ， 进 行文 献 复 习 5 1 , WR 1。 

共 检 索 到 与 ICA 重度 狭窄 /闭塞 且 合并 明确 的 锥 外 系 症 状 体征 的 患者 10 例 ， 
结合 本 例 先天 性 ICA 缺失 病例 报道 共 11 例 , 男 8 例 , 女 3 例 。 平 均 年 龄 67.5411.54 
岁 (41-81 岁 ) 。 大 部 分 起 病 为 慢性 起 病 8 例 ) 2 Bl CHS, flO) 锥 体外 系 
症状 发 生 在 手术 后 急性 偏瘫 后 .所 有 病例 均 存 在 明确 的 ICA 重度 狭窄 /闭塞 /缺失 ， 
双 侧 累及 1 例 ， 余 均 为 单 侧 累 及 ， 左 侧 7 Bl, All 3 例 。 既 往 史 多 合并 高 血压 ， 
糖尿 病 ， 高 脂 血 症 等 血管 病危 险 因素 。 症 状 特点 表现 为 锥 体 束 、 锥 体外 系 〈 局 限 
性 、 不 对 称 性 ) 以 及 皮层 认 知 功能 受累 〈 失 用 、 执 行 功能 障碍 ) 为 主 。2 例 患 者 
合并 共 济 失调 ，2 例 患 者 合并 肌 阵 挛 ，1] MIRA HE. A MR 多 表现 为 ICA žk 
窗 相 应 供血 区 局 部 脑 萎 缩 , 部 分 患者 SPECT 发 现 相应 脑 区 代谢 减低 , 血 流 减少 。 
例 10 脑 组 织 病 理 提 示 运 动 度 层 、 视 觉 皮 层 、 背 侧 苍白 球 和 前 丘脑 有 许多 不 同 组 
织 学 年 龄 的 微观 皮层 梗死 以 及 大 梗死 。6 例 患 者 给 予 由 金森 药物 治疗 ， 仅 例 1 有 
改善 , 余 5 例 症 状 均 绥 解 不 佳 .4 例 患 者 给 予 脑 血管 病 二 级 预防 治疗 (阿司匹林 ， 
他 汀 等 ) 。 最 终 诊断 考虑 为 皮质 基底 节 综 合 征 (Corticobasal syndrome, CBS ) 
7 例 ， 脑 血管 病 3 例 。 本 例 患 者 诊断 为 先天 性 ICA 缺失 相关 的 VaP, CBS FHE. 
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颈 内 动脉 闭塞 / 狭 罕 与 由 金森 综合 征文 献 复 习 
首发 症状 锥 体外 HEER 认 知 障碍 其 它 症状 AF MR 
系 症状 症状 
发 作 性 头晕 , 短 。 偏 侧 帕 TIA 发 ND ND ND 
暂 性 失明 金森 综 作 , 一 过 
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力 和 麻木 出 , 行走 mikk 右上 肢 失 失调 缩 伴 多 个 皮层 
困难 束 征 下 高 信号 
行走 右 侧 摔 倒 右 侧 锥 急性 偏 右 侧 肢 体 运动 ND Fe ESR EBS 
倾向 , 记忆 力 下 ”体外 系 JE 性 失 用 症 Ai 
降 功能 障 
碍 
RNEER i HE JE 手术 后 左上 肢 失 用 , 执 ME ARE 
出 现 偏 急性 左 行 功能 减退 Ai 
则 帕 金 侧 偏瘫 
BRAG 
(E 
持续 性 部 分 言 偏瘫 后 手术 后 执行 障碍 综合 ND APR 
语 困难 出 现 偏 急性 左 征 、 失 缩 
则 帕 金 侧 偏瘫 
BRAG 
IE 
步 态 异 常 ， 阅 TUE N 左 侧 忽视 、 失 认 ND RMCA 区 域 梗塞 
读 、 写 字 困 难 ” ”金森 综 症 和 运动 性 失 伴 周围 脑 软 化 
合 征 HE MEA 
性 格 和 行为 变 右 侧 痉 右 侧 锥 额 叶 执行 障碍 。 ND LMCA 区 域内 蓉 
化 = 体 束 征 综合 征 缩 
MRE A 右 侧 偏 ND LMCA 区 域 萎缩 
增加 和 间歇 性 E BE 
Ar (Na RE. RE 
丧失 和 构 音 障 
碍 
右 侧 无 力 和 伪 a 右 侧 锥 肢体 失 用 , 认 知 RRE 左 额 叶 慢性 梗 
硬 金森 综 体 束 征 功能 障碍 , 找 词 ES 
合 征 困难 
右 侧 肢体 沉重 偏 侧 帕 右 侧 锥 右 侧 上 肢体 失 用 ， E 脑 萎缩 ， 
麻木 金森 综 体 束 征 执行 功能 减退 Horner， 
合 征 动脉 瘤 


ChinaXiv 合 作 期 刊 


脑 电 图 (EEG) 

检查 显示 双 侧 

频率 为 5-8 Hz 
的 泛 化 theta 

活动 

ND 


左 半球 的 脑 血 
严重 减少 


流量 
CEDC-SPECT ) 


右 额 项 叶 
和 右 纹 状 
代谢 严重 


RER 


a 
的 
氏 


右 额 项 叶 
和 右 纹 状 
代谢 严重 


RER 


a 
的 
氏 
ND 


左前 循环 峰值 
灌注 延迟 (乙酰 


局 灶 性 左 侧 额 
叶 功 能 减退 , 以 


及 弥漫 性 左 侧 
大 脑 功能 减退 ， 
N 


治疗 最 终 
诊断 

We BR T 
药物 有 管 病 
效 

简 血管 CBS 
IES CBS 
病 治疗 
ND CBS 
左旋 多 CBS 
巴 无 效 

左旋 多 CBS 
巴 无 效 
卡 比 左 CBS 
HLE 
治疗 

六 血管 i 
病 治 疗 管 病 
六 血管 简 血 
病 治疗 管 病 
卡 比 多 CBS 
巴 -左旋 

多 巴 治 
疗 不 佳 

HER VaP, 
药物 治 CBS 
疗效 果 待 排 
不 佳 


3 讨论 

先天 性 ICA 缺失 是 一 种 罕见 的 脑 血 管 发 育 异 常 。1968 年 由 Lie HE RER 
道 了 6 种 侧枝 代 偿 形式 的 先天 性 ICA 缺失 , 至 今 文献 报道 百 例 左右 。 先天 性 ICA 
缺失 以 左 侧 多 见 ， 约 为 右 侧 的 3 倍 ; 也 可 以 累及 双 侧 。 这 些 ICA 异常 在 单独 存 
在 时 很 少 引 起 症状 。 大 多 数 情 况 下 由 对 侧 ICA 和 通过 Willis 环 的 椎 基底 动脉 系 
统 提供 血 流 , 或 者 通过 持续 的 原始 通路 ( 即 海绵 间 吻 合 ) PER A Sb 2 HK AY 
经 颅 侧 支 循环 。 先 天 性 ICA 缺失 本 号 不 会 引起 异常 症状 ， 而 在 于 与 之 相关 的 其 
他 脑 血 管 血 供 异 常 申 。 Zhang 等 外 近期 报道 64 例 患 者 先天 性 ICA 缺失 病例 , 临床 
表现 从 无 症状 到 先天 性 Horner 综合 征 、 视 野人 缺损 或 视力 下 降 、 搏 动 性 耳鸣 、 三 
叉 神经 痛 等 症状 ， 以 及 在 老年 人 群 中 TIA 好 发 、 年 轻 人 和 群 中 SAH 以 及 发 育 迟 组 
常见 等 特点 。 该 队列 中 Lie A 型 和 Lie B 型 为 单 侧 ICA 发 育 不 全 中 最 常见 的 
类 型 。 

本 例 患 者 在 早年 就 诊 时 发 现 颈 部 CTA 发 现 先天 性 左 侧 ICA 缺失 ， 伴 有 左 
ICA-C7 段 小 动脉 瘤 以 及 右 锁 骨 下 动脉 起 始 部 瘤 样 扩 张 ， 缺 如 侧 大 脑 前 动脉 及 大 
脑 中 动脉 均 通 过 前 交通 动脉 由 对 侧 颈 内 动脉 供血 ， 符 合 Lie B 型 改变 。 临 床 症状 
体征 表现 为 左 侧 先天 性 Horner 综合 征 ， 应 与 颈 交 感 神经 发 育 不 良 有 关 。 该 患者 
在 早期 还 表现 为 右 侧 锥 体 束 征 ， 右 侧 锥 体外 系 受 累 的 征象 。 经 近 7 年 的 随访 ， 患 
者 右 侧 胶体 症状 逐渐 加 重 ， 左 侧 无 受累 ， 呈 现 明 显 的 不 对 称 ; 还 逐渐 出 现 右 侧 胶 
体 失 用 与 认 知 功能 障碍 ， 常 规 抗 由 金森 药物 治疗 欠 佳 ， 因 此 ,考虑 该 患者 的 发 病 
机 制 是 在 先天 性 ICA 缺失 的 基础 上 上， 血管 相关 的 发 病 机 制 所 致 的 VaP。 典 型 的 
VaP 多 由 动脉 粥 样 硬 化 引起 的 , 壳 核 苍白 球 丘脑 通路 上 关键 部 位 的 梗死 或 者 是 丘 
脑 皮 质 通路 上 弥漫 性 皮质 下 白质 小 血管 病变 均 可 产生 “下 半身 帕 金 森 综 合 征 ”051， 
表现 为 双 侧 对 称 的 步 态 异常 ， 伴 有 锥 体 束 征 、 大 小 便 失 禁 ， 对 多 巴 胺 反应 差 等 。 
该 患者 临床 经 过 不 符合 典型 的 动脉 弦 样 硬化 相关 的 VaP 表现 ， 影 像 学 上 也 未 见 
相关 部 位 受累 的 征象 ， 因 此 推测 本 例 患 者 的 发 病 机 制 应 与 经 典 的 VaP 不 同 。 

CBS 是 一 种 临床 疾病 ,被 归 类 为 非典 型 帕 金 森 病 ， 以 运动 和 高 级 皮质 功能 障 
但 为 特征 。CBS 与 CBD( 皮 质 基底 节 变 性 ，corticobasal degeneration) 相关 ， 但 
CBD 是 神经 病理 学 术语 ， 描 述 了 “异常 过 度 磷酸 化 的 4R tau 蛋白 沉积 在 皮层 、 
脑 干 和 基底 神经 节 中 ”的 一 种 病理 状态 04。 通 过 文献 复习 我 们 发 现在 有 锥 
体外 系 症 状 、 认 知 障碍 和 不 对 称 脑 蓉 缩 证 据 的 患者 中 要 考虑 慢性 低 灌 注 和 大 血管 
严重 狭窄 或 闭塞 的 重要 性 。 推 测 部 分 CBS 可 由 ICA 闭塞 相关 的 血管 发 病 机 制 所 
BL, ICA 闭塞 和 某 些 脑 区 脑 血 流 的 连续 耗竭 引起 血 流 减 少 与 病理 性 氧气 摄取 量 增 
加 ， 引 起 皮质 和 基底 节 神 经 元 网 络 的 慢性 病理 变化 ， 导 致 CBS 样 症 状 。 通 过 我 
们 报道 的 病例 以 及 文献 复习 ， 所 有 均 存 在 明确 ICA 缺失 /慢性 ICA 闭塞 的 现象 ， 
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在 临床 症状 上 除 锥 体 束 征 以 外 , 锥 体外 系 症状 以 及 皮层 功能 损害 非常 突出 , 影像 
学 也 提示 相应 供血 脑 区 的 莹 缩 ， 代 谢 减 少 以 及 血 流 减少 ， 均 文 持 血管 发 病 机 周 
例 10 死 后 脑 组 织 病理 也 提示 脑 血 管 病 的 改变 。2016 年 Abet A HERE PET 
和 SPECT 研究 进一步 证 实 ，CBS 患者 糖 代 谢 和 脑 血 流 减 少 的 分 布 模式 不 对 称 ， 
往往 临床 症状 较 重 一 侧 的 对 侧 额 顶 叶 皮 质 和 皮质 下 结构 (如 尾 状 核 和 充 核 ) 受 影 
响 更 大 。 因 此 ， 结 合 本 例 患者 先天 性 左 侧 ICA 缺失 ， 渐 进 性 加 重 的 皮层 功能 〈 认 
知 功能 ， 失 用 〉 和 皮层 下 功能 (皮质 感觉 障碍 、 肌 张力 障碍 〉 障 碍 ，10 年 病程 
中 仍 局 限于 右 侧 肢体 ， 异 己 胶 体现 象 ， 常 规 由 金森 药物 治疗 无 效 ， 慢 性 血管 机 制 
介 导 的 CBS 不 能 排除 ， 这 需要 更 长 时 间 的 随访 观察 。 

综 上 所 述 , 先天 性 ICA 缺失 是 一 种 罕见 的 脑 血 管 发 育 异 常 疾病 , 可 通过 常规 
头颈 CTA 或 MRA 筛 查 确诊 。 需 注意 识别 它 的 各 种 神经 系统 症状 ， 如 Horner 综合 
征 、 搏 动 性 耳鸣 、TIA 等 。 但 如 果 同 时 出 现 锥 体外 系 症状 、 认 知 障碍 和 不 对 称 脑 
萎缩 证 据 ， 需 考虑 血管 机 制 相关 的 CBS 可 能 。 
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